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視床下部hamartomaに合併したWest syndromeの1例
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くはじめに〉

Hypothalamichamartomaは稀な疾患であ

り、Ｗｅｓｔsyndromeを合併した例はこれまで

我々が検索した範囲では1例しか報告されていな

い7)。今回我々 はWestsyndromeにhypolhalamic

hamartomaを認めた例を経験したので報告す

る。

内分泌検査：

ホルモン検査では下垂体前葉ホルモンの基礎

値は正常であった。しかし、ＬＨ－ＲＨ負荷試験

では、ＬＨは1.063（mlu／ｍｌ）より負荷30分

後8.885に増加、ＦＳＨは3.880から負荷30分後

16.185に増加していた。つまり、ＬＨ－ＲＨ負荷

試験は過剰反応を示していた。

脳波所見：

入院時の薬物睡眠脳波では、ACTＨ療法前に

認められていたhypsarythmiaは消失しており、

paroxysmalactivityはみられなかった。

画像所見：

MRIではaxialimageでsuprasenarcistem

にＴ１でiso,Ｔ２でhighintensityを呈する直径

約1.5ｃｍのmasslesionを認めた。Gd-DTPA
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症例は８カ月の男児。在胎39週で出生し、周

産期に異常はなかった。３カ月で首が座り、発

育は順調であった。生後５カ月より両上肢を屈

曲挙上しシリーズを形成する厘掌発作が出現し

１日に１０回位生じるようになった。そのため

1993年１月５日に札幌医科大学小児科を受診

し、Ｗｅｓｔsyndromeの診断にてACTＨ療法が

施行された。1993年２月１４日からseizurefree

となり、また、脳波上hypsarythmiaも消失し

た。しかし経過中にMRIにてhypothalamic

tumorが認められたため当科に紹介された。既

往歴、家族歴は特記すべきことはなかった。

入院時、ACTＨ療法が原因と考えられる

obesityを認めた。早発恥毛､精巣の肥大を認め

思春期早発を生じていた。神経学的には明らか

な異常はなかった。

でenhanceはされなかった。

sagittalimageでは第３脳室底で灰白隆起か

ら乳頭体にかけて無茎'性のdiffuseなmassを認

めた（図1)。

脳血管撮影では、abnormalvasculalityはな

く，異常はなかった。

経過：

以上のように、早発恥毛、精巣の肥大、ホル

モン検査上ＬＨ－ＲＨ負荷試験にて過剰反応を示

すことから真'性思春期早発症と考えられた。以

上、画像及びホルモン検査の所見よりhypo-
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